Pädiatrische Neuroophthalmologie: Abklärungen bei plötzlichen Symptomen by Traber, G & Landau, K
SCHWERPUNKT
34 4/11
Refraktions -
anomalie und
Amblyopie sind
die häufigsten
Ursachen einer
Visusminde-
rung.
uch wenn sich die neuroophthalmologi-
schen Symptome von Erwachsenen und
Kindern im Wesentlichen gleichen, un-
terscheidet sich das ätiologische Spek-
trum deutlich. Neuroophthalmologische Beschwer-
den treten bei Kindern meist im Rahmen kongenitaler,
traumatischer, infektiöser, parainfektiöser und selte-
ner auch neoplastischer Erkrankungen auf. Weiter
sieht sich die pädiatrische Neuroophthalmologie mit
dysgenetischen und syndromalen Krankheitsbildern
konfrontiert. Vaskulär bedingte Erkrankungen treten
hingegen stark in den Hintergrund. 
Abklärungen 
bei erworbenem Visusverlust
Die häufigsten Ursachen einer Visusminderung im
Kindesalter sind die Refraktionsanomalie und die Am-
blyopie. Persistiert eine Visusminderung trotz Brille
und Amblyopietherapie oder bestehen zusätzliche kli-
nische Auffälligkeiten, muss das Kind weiter augen-
ärztlich abgeklärt werden.
In den meisten Fällen lässt sich die Ursache mithilfe
der Anamnese, der klinischen Untersuchung sowie
weiterführender Diagnostik eruieren (Labor, Elektro-
physiologie, Farbsinnprüfung, optische Kohärenz -
tomografie, Fluoreszenzangiografie, Bildgebung).
 Neben der zentralen Sehschärfe – bei optimaler Bril-
lenkorrektur – ist die Untersuchung des Gesichtsfel-
des von elementarer Bedeutung, lässt sie doch viel-
fach eine anatomische Lokalisation der Pathologie zu.
Ein eindeutiges Zeichen einer organischen Ursache
einer meist im N. opticus lokalisierten Sehstörung ist
das Vorliegen eines relativen Afferenzdefizits der pu-
pillaren Lichtreaktion (RAPD, relative afferent pupil-
lary defect), das mit dem «swinging flashlight test»
geprüft wird. Es ist jedoch anzumerken, dass ein feh-
lendes RAPD eine organische Erkrankung keineswegs
ausschliesst, da beidseitige Optikusneuropathien bei
symmetrischer Ausprägung kein relatives Afferenzde-
fizit hervorrufen und Läsionen der hinteren Sehbahn
(Radiatio optica, Sehrinde) die Pupillenmotorik nicht
beeinflussen. Ein deutliches RAPD rührt meist von
 einer prächiasmalen Läsion her. Lässt sich in der Fun-
duskopie hierfür keine Erklärung finden, ist eine Bild-
gebung mit gezielter Darstellung des N. opticus un-
umgänglich.
Neuroophthalmologische Ursachen einer erworbenen
Sehstörung bei Kindern umfassen kompressive, ent-
zündliche und heredodegenerative Optikusneuro -
pathien (1), zerebrale Erkrankungen sowie die funk -
tionelle Sehstörung. Auf diese Entitäten soll im
Folgenden kurz eingegangen werden. Ferner ist bei
einem klinisch unauffälligen Augenbefund jedoch
auch an Retinopathien und Hornhauterkrankungen zu
denken (2).
Optikusgliom 
und Kraniopharyngeom
Die häufigsten suprasellären Tumoren mit Optikus-
oder Chiasmakompression im Kindesalter sind das
Optikusgliom und das Kraniopharyngeom (3).
Das Optikusgliom ist in aller Regel ein niedrigmalignes
pilozytisches Astrozytom mit der Neuro fibromatose
(NF) Typ I assoziiert, deren klinische  Zeichen aktiv ge-
sucht werden sollten (Café-au-lait-Flecken, Neurofi-
brome, intertriginöses «freckling», Hamartome der Iris
[Lisch-Knötchen], Skelettveränderungen, Familienan-
amnese). Die Tumorprogression ist individuell schwer
vorhersehbar, was das therapeutische Vorgehen
schwierig macht (Beobachten, Chemotherapie, Radio-
therapie, Chirurgie) (4). Eine Beteiligung des Chiasmas
kann zu einer beidseitigen Erblindung führen.
Ebenso katastrophale Folgen hat die Chiasmakom-
pression durch ein Kraniopharyngeom. Leider kommt
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es vor allem bei Kleinkindern bis zur Diagnosestellung
bereits zu einer erheblichen Visus- und Gesichtsfeld-
einbusse, die meist auch nach der Tumorresektion
persistiert. Aufgrund des hohen Rezidivrisikos sind re-
gelmässige Nachkontrollen zwingend (5).
Sowohl das Optikusgliom als auch das Kraniopharyn-
geom können mit einer endokrinologischen Insuffi-
zienz einhergehen. Die Patienten bedürfen daher einer
lebenslangen endokrinologischen Betreuung.
Optikusneuritis
Die entzündliche Optikusneuropathie – die Papillitis
oder Optikusneuritis – fällt ebenfalls mit einer Papil-
lenschwellung auf. Im Gegensatz zum Hydrozephalus
mit initial normalem Visus klagen die Patienten auf-
grund eines Zentralskotoms jedoch über einen plötzli-
chen Visusverlust. Anders als beim Erwachsenen tritt
die Optikusneuritis beim Kind meist beidseitig und an-
terior (sichtbare Papillenschwellung) auf. Am häufigs -
ten handelt es sich um infektiös oder parainfektiös
 bedingte Entzündungen, sehr viel seltener um de-
myelinisierende Erkrankungen. Es besteht eine weni-
ger deutliche Assoziation zwischen einer kindlichen
Optikusneuritis und der späteren Erkrankung an Mul-
tipler Sklerose – dies wiederum im Gegensatz zum Er-
wachsenen (8). In atypischen Fällen muss an ein Mas-
querade-Syndrom mit Optikusinfiltration durch ein
ZNS-Lymphom oder eine Leukämie gedacht werden.
Die Abklärung der Optikusneuritis erfordert ein Blut-
bild, Serologien, ein Schädel-MRI und gegebenenfalls
eine Lumbalpunktion. Steht die Optikusneuritis aller-
dings eindeutig im Zusammenhang mit einem vor-
ausgegangenen viralen Infekt, kann ein abwartendes
Prozedere gerechtfertigt sein.
Zerebrale Erkrankungen
Ein chronischer Hydrozephalus oder Pseudotumor ce-
rebri kann über Wochen bis Monate ebenfalls zu einer
Optikusatrophie mit irreversiblem Visusverlust führen.
Zu den klinischen Zeichen des Hydrozephalus gehö-
ren neben Allgemeinsymptomen wie Kopfschmerzen,
Nausea und Erbrechen auch Obskurationen, Ver-
schwommensehen und Diplopie. Die sich wiederho-
lenden, wenige Sekunden dauernden Episoden von
Verschwommensehen im Rahmen einer chronischen
Stauungspapille sind Ausdruck einer drohenden Isch-
ämie des Sehnervenkopfes. Klinisch kann neben den
initial beidseitigen Stauungspapillen (später Papillen-
atrophie) eine unter Umständen sehr diskrete Abdu-
zensparese auffallen, welche mit horizontaler Diplopie
für die Ferne und/oder mit einer Gesichtswendung zur
paretischen Seite einhergeht. Sehr viel seltener wer-
den in diesem Zusammenhang Okulomotoriuspare-
sen beobachtet (6).
Beim Hydrocephalus internus kann es infolge Mittel-
hirnkompression ferner zu einem Sonnenuntergangs-
phänomen (tonischer Abblick) beziehungsweise einer
entsprechenden Kopfzwangshaltung (Kinnhebung)
kommen – auch dorsales Mittelhirnsyndrom oder Pa-
rinaud-Syndrom genannt. Es ist zu bedenken, dass
Säuglinge aufgrund der offenen Schädelnähte keine
Stauungspapillen entwickeln (7). Eine zufällig beob-
achtete beidseitige Papillenschwellung bei einem ge-
sunden Kind kann durchaus auf Drusenpapillen oder
sonstige anatomische Varianten zurückzuführen sein.
Echte Stauungspapillen stellen jedoch eine Notfallsi-
tuation dar, die im Zweifelsfall gleichentags ein Schä-
del-MRI zum Ausschluss einer Raumforderung ver-
langt.
Zu den zerebralen Ursachen einer erworbenen
 Sehstörung im Kindesalter gehören ferner neoplasti-
sche, infektiöse, metabolische, vaskuläre und neuro-
degenerative Erkrankungen, die ein interdisziplinäres
Vorgehen erfordern.
Funktioneller Visusverlust
Ein bedeutendes Kapitel der pädiatrischen Neuro -
ophthalmologie ist ferner der funktionelle Visusver-
lust. Typischerweise handelt es sich dabei um knapp
zehnjährige Mädchen mit einer plötzlichen oder zu-
nehmenden Sehstörung (9), die gelegentlich durch
ein banales ophthalmologisches Problem ausgelöst
zu sein scheint. Widersprüchliche Untersuchungsre-
sultate sowie eine auffällige Sozialanamnese (fami-
liäre oder schulische Probleme, Umzug usw.) lassen
eine funktionelle Visusminderung oft bereits vermu-
ten. Dennoch muss von augenärztlicher Seite in der
Untersuchung bewiesen werden, dass das Kind tat-
sächlich einen besseren Visus hat als es angibt. Die
funktionelle Visusminderung ist also keine Aus-
schlussdiagnose, sondern muss klinisch nachgewie-
sen werden. Eine plane Brille zu verordnen und auf die
baldige Besserung der Beschwerden hinzuweisen,
verhilft dem Kind dazu, die funktionelle Sehstörung
abzulegen, ohne das Gesicht zu verlieren. Selbstver-
ständlich müssen die auslösenden Umstände mit den
Eltern erörtert werden, um zu verhindern, dass sich
die funktionellen Beschwerden des Kindes lediglich
verlagern.
Akute Diplopie und Strabismus
Ein sich entwickelnder Strabismus, eine Diplopie oder
eine kompensierende Kopfzwangshaltung sollten in
jedem Fall eine ophthalmologische Untersuchung
nach sich ziehen, einerseits um organische Ursachen
abzuklären, andererseits um eine Amblyopie zu be-
handeln oder zu verhindern. Meist steckt ein früh-
kindliches Schielsyndrom oder eine dekompensierte
Heterophorie (latentes Schielen) dahinter. Im Falle ei-
nes Strabismus muss jedoch eine einseitige orga-
nisch bedingte Sehminderung ausgeschlossen wer-
den, die im Vorschulalter eher zu einer Esotropie
(Strabismus convergens) und bei älteren Kindern oder
Erwachsenen zu einer Exotropie (Strabismus diver-
gens) führen würde.
Hirnnervenparesen
Weitere Ursachen für Strabismus und Diplopie sind
Hirnnervenparesen (III, IV, VI, meist kongenital oder
traumatisch) (10, 11), Störungen der neuromuskulä-
ren Übertragung (Myasthenia gravis, Botulismus) und
restriktive Augenmuskelparesen (St.n. Orbitafraktur,
endokrine Orbitopathie). Sowohl die Anamnese als
auch die klinische Untersuchung (Komitanz, Inkomi-
tanz, passive Beweglichkeit im Pinzettentest, Allge-
meinzustand, neurologische Symptome) weisen die
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Bei Kindern
 besteht eine
weniger deutli-
che Assoziation
zwischen Opti-
kusneuritis und
Multipler Skle-
rose als bei
 Erwachsenen.
Man sollte auch
an eine funktio-
nelle Visusmin-
derung denken.
weiteren diagnostischen Schritte. Ist eine Hirnnerven-
parese nicht als kongenital identifizierbar, sollte eine
Bildgebung durchgeführt werden, um eine Raumfor-
derung oder bei Traumaanamnese ein Subduralhäma-
tom auszuschliessen (12).
Einzig im Falle einer isolierten Abduzensparese und
nach Ausschluss von Stauungspapillen in der Fundo-
skopie kann drei bis vier Wochen lang ein abwarten-
des Prozedere gerechtfertigt sein, da die Abduzens -
parese häufig im Rahmen eines viralen Infektes
auftritt (13). Vor allem bei der Okulomotoriusparese,
aber auch bei der Abduzensparese besteht die Gefahr
einer Amblyopie.
Vermeintliche Hirnnervenparese
Syndrome, die eine Hirnnervenparese vortäuschen
können, jedoch keiner Bildgebung bedürfen, sind das
Brown-Syndrom (mechanisches Hindernis im Bereich
der Trochlea, Hebungseinschränkung in Adduktion)
und das Duane-Syndrom (Dysinnervationssyndrom
mit eingeschränkter Ab- oder Adduktion sowie Lid-
spaltenverengung und Bulbusretraktion bei versuch-
ter Adduktion) (14). Das Duane-Syndrom ist angebo-
ren, kann sich jedoch bei dekompensierender Fusion
mit akuten Doppelbildern präsentieren. Ebenso ver-
hält es sich mit der kongenitalen Trochlearisparese.
Diese Krankheitsbilder als solche zu erkennen, wird
dem Patienten und den Eltern viele nervenaufrei-
bende und kostspielige Abklärungen ersparen. 
Supranukleäre Motilitätsstörung
Zuletzt dürfen auch supranukleäre Motilitätsstörun-
gen nicht unerwähnt bleiben, die sich mit Diplopie
und Strabismus (internukleäre Ophthalmoplegie,
skew deviation) oder einer Kopfzwangshaltung (dor-
sales Mittelhirnsyndrom, horizontale Blickparese) ma-
nifestieren können. Erworbene supranukleäre Paresen
können Folge eines Hirntumors sowie metabolischer,
degenerativer und infektiöser Erkrankungen sein und
erfordern entsprechende Abklärungen.
Akute Ptose
Differenzialdiagnostisch ist bei einer erworbenen
Ptose im Kindesalter an eine mechanische (Lid- oder
Orbitatumor), myogene (Myasthenia gravis, progres-
sive externe Ophthalmoplegie), neurogene (Horner-
Syndrom, Okulomotoriusparese) sowie eine trauma -
tische Ursache zu denken (15). Neben den
entsprechenden Abklärungen hat das Verhindern
 einer Amblyopie oberste Priorität. Erwähnenswert ist
in diesem Zusammenhang ein relativ neuer Therapie-
ansatz bei kapillären Hämangiomen, die bei entspre-
chender Lokalisation zu einer Ptose führen können
und die eine eindrückliche Regredienz auf eine syste-
mische Behandlung mit Propranolol zeigen (16).
Akute Anisokorie
Eine physiologische Anisokorie zeigt sowohl im
 Hellen als auch im Dunklen einen gleichbleibenden
Unterschied der Pupillendurchmesser von maximal
einem Millimeter. Sind Irisanomalien sowie traumati-
sche oder entzündliche Irisläsionen als Ursachen für
eine pathologische Anisokorie ausgeschlossen, sollte
man zunächst nach einem möglichen Kontakt mit
Pflanzen oder Pharmaka (Asthmatherapie, Augen-
salbe, Augentropfen) fragen.
Eine pharmakologisch bedingte Pupillenveränderung
lässt sich durch Mydriatika oder Miotika nicht beein-
flussen, was einen entsprechenden Verdacht belegen
kann. Eine neurologisch bedingte Pupillenverände-
rung hingegen spricht auf die Applikation von My-
driatika oder Miotika an.
Ist die neurologisch bedingte Anisokorie bei Dunkel-
heit ausgeprägter als bei heller Beleuchtung, so ist
von einer sympathischen Innervationsstörung der
miotischen Pupille auszugehen und nach einem Hor-
ner-Syndrom zu suchen. Liegt die Läsion proximal des
Ganglion cervicale superius, fällt neben Miose und
Ptose möglicherweise auch eine ipsilaterale Anhi-
drose auf. Mittels Applikation von Kokainaugentrop-
fen wird bei persistierender Anisokorie das Vorliegen
eines Horner-Syndroms bestätigt, während der Hy-
droxyamphetamintest die Unterscheidung einer prä-
und postganglionären Läsion ermöglicht, was zur ge-
naueren Fokussierung der darauf folgenden Bildge-
bung beiträgt.
Viele Ursachen eines kindlichen Horner-Sydroms sind
benigne: Eine kongenitale Läsion zeichnet sich durch
eine Heterochromie mit hellerer ipsilateraler Irisfarbe
aus. Ist die Störung erworben, was mithilfe früherer
Fotoaufnahmen dokumentiert werden kann, sollte vor
allem nach Operationen und Traumata im Bereich der
sympathischen Nervenbahn gefragt werden. Fehlen
diesbezügliche anamnestische Hinweise, müssen Tu-
more – allen voran ein Neuroblastom – ausgeschlos-
sen werden (17).
Ist die Anisokorie im Hellen ausgeprägter als bei
schwacher Beleuchtung, so ist eine parasympathi-
sche Innervationsstörung der mydriatischen Pupille
anzunehmen und nach einer Okulomotoriusparese zu
suchen. Diese ist jedoch immer mit weiteren Zeichen
assoziiert (Ptose, Motilitätsstörung). 
Infantiles Nystagmus-Syndrom
Ein pathologischer Nystagmus fällt durch unwillkürli-
che, meist beidseitige ruckartige oder pendelförmige
Augenbewegungen auf. Man unterscheidet einerseits
das infantile Nystagmussyndrom (INS), andererseits
die grosse Gruppe der erworbenen Nystagmusfor-
men. 
Das INS (früher kongenitaler Nystagmus genannt) tritt
innerhalb der ersten sechs Lebensmonate auf (meist
in den ersten Lebenswochen) und ist familiär gehäuft.
Es ist durch unwillkürliche, rhythmische, meist hori-
zontale, ruckartige und synchrone Bewegungen bei-
der Augen charakterisiert, die bei Konvergenz abneh-
men. Letzteres erklärt den besseren Lesevisus im
Vergleich zum Fernvisus. Die Nullzone entspricht der
Blickrichtung mit der geringsten Nystagmusintensi-
tät. Liegt diese nicht in Primärposition (Blick gerade-
aus), können die kleinen Patienten mit einer Kopf-
zwangshaltung auffallen.
Das INS kann rein idiopathisch (IIN) oder im Rahmen
anderer Augenerkrankungen auftreten (sogenannter
sensorischer Defektnystagmus, SDN). Eine ophthal-
mologische Untersuchung ist daher indiziert, um be-
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Mydriatika oder
Miotika wirken
nicht bei einer
pharmakolo-
gisch bedingten
Pupillenverän-
derung.
Viele Ursachen
eines kindlichen
Horner-Sydroms
sind benigne.
handelbare Ursachen wie eine kongenitale Katarakt
nicht zu verpassen.
Andere mit dem SDN assoziierte Erkrankungen erfor-
dern eine Abklärung möglicher Begleitpathologien,
wie das Glaukom bei Aniridie oder Mittellinienanoma-
lien mit endokriner Dysfunktion bei einer beidseitigen
Optikushypoplasie.
Die mit einem SDN assoziierten retinalen Erkrankun-
gen (Achromatopsie, kongenitale stationäre Nacht-
blindheit, Lebersche kongenitale Amaurose, Zapfen-
Stäbchen-Dystrophien, Albinismus), welche mittels
Elektroretinografie diagnostiziert und differenziert
werden können, lassen sich therapeutisch leider nicht
beeinflussen. Dennoch sollten die Patienten und die
Eltern die Möglichkeit erhalten, über Ursache, Verlauf
und Erbgang der Erkrankung aufgeklärt zu werden.
Erworbener Nystagmus
Der erworbene Nystagmus fällt häufig durch eine
 Visusminderung oder Oszillopsien auf. Jedoch kann
eine schwere Visusminderung bis zum zweiten Le-
bensjahr selbst die Ursache des erworbenen Nystag-
mus sein, was es zunächst auszuschliessen gilt. Wei-
ter ist nach der Einnahme von Medikamenten zu
fragen, da Antikonvulsiva, Neuroleptika, Antidepres-
siva und Sedativa einen Nystagmus auslösen können.
Der peripher-vestibulär bedingte Nystagmus führt zu
einer Fallneigung, Nausea und einem richtungsorien-
tierten Schwindel. Typischerweise sind die Symptome
transient.
Neurologisch bedingter 
Nystagmus
Grössten Anlass zur Besorgnis gibt der neurologisch
bedingte Nystagmus. Er wird aufgrund klinischer
Charakteristika unterteilt, die bedingt eine anatomi-
sche oder funktionelle Zuordnung der Pathologie
 erlauben. Dies gilt besonders für den Konvergenz-Re-
traktionsnystagmus, der auf eine dorsale Mittelhirn -
läsion zurückzuführen ist (beim Kind meistens ein
 Pinealom), und den Schaukelnystagmus, der bei Tu-
moren der Sellaregion und des mesodienzephalen
Hirnstamms beobachtet wird. Generell erfordert ein
erworbener Nystagmus eine komplette neurologische
Untersuchung und – bei fehlenden Hinweisen für eine
Raumforderung in der Bildgebung – weitere Abklä-
rungen bezüglich infektiöser, metabolischer und neu-
rodegenerativer Erkrankungen (18).
Spasmus nutans
Eine für das Kindesalter typische erworbene Nystag-
musform ist der Spasmus nutans. Es handelt sich da-
bei um einen feinschlägigen, hochfrequenten Nystag-
mus, der typischerweise im ersten Lebensjahr auftritt
und nach ein bis zwei Jahren spontan abklingt (19).
Die Augenbewegungen können durch ein rhythmi-
sches Kopfnicken maskiert sein, kommen jedoch zum
Vorschein, sobald der Kopf ruhig gehalten wird.
Grundsätzlich ist der Spasmus nutans als eine beni-
gne, selbstlimitierende Entität anzusehen. Ähnliche
Symptome wurden jedoch auch im Zusammenhang
mit Optikusgliomen beobachtet. Je nach Situation
wird deshalb empfohlen, Kinder mit Spasmus nutans
direkt einem Schädel-MRI zu unterziehen, aber auch
engmaschige Kontrollen sind vertretbar.  Bei einer be-
ginnenden Visusminderung, Gesichtsfeldeinschrän-
kung oder anderen neurologischen Symptomen
müsste sicher eine Bildgebung veranlasst werden.
Latenter Nystagmus
Obwohl der latente Nystagmus nicht durch akute
Symptome auffällt, sei er an dieser Stelle dennoch er-
wähnt, da er zu den häufigsten kindlichen Nystag-
musformen zählt. Beim Abdecken eines Auges (bei-
spielsweise beim Visustest) setzt ein Nystagmus mit
der raschen Phase in Richtung des fixierenden Auges
ein. Der latente Nystagmus ist Ausdruck einer gestör-
ten Binokularität und wird fast ausschliesslich bei
schielenden Patienten beobachtet. Er ist harmlos und
bedarf keiner weiteren Abklärungen, es sei denn, der
Patient sei noch nie ophthalmologisch untersucht
worden.
Opsoklonus
Zuletzt sei auf den Opsoklonus hingewiesen, der zwar
nicht als Nystagmus im eigentlichen Sinn bezeichnet
wird, aber aufgrund diagnostischer und therapeuti-
scher Konsequenzen an dieser Stelle Aufmerksamkeit
verdient. Der Opsoklonus ist eine chaotisch anmu-
tende Abfolge von konjugierten Sakkaden und gilt als
ein parainfektiöses oder paraneoplastisches Syn-
drom. Beim Kind muss ein Neuroblastom ausge-
schlossen werden (20).
Konklusion
Angesichts des grossen Spektrums neuroophthalmo-
logischer Erkrankungen liegt die Herausforderung der
pädiatrischen Neuroophthalmologie einerseits darin,
visus- oder lebensbedrohliche Erkrankungen wie eine
Chiasmakompression oder einen Hydrozephalus früh-
zeitig zu erkennen, das Kind andererseits jedoch kei-
nen unnötigen Untersuchungen oder Behandlungen
zu unterziehen.
Die klinische Mitbeurteilung durch einen pädiatri-
schen Neurologen oder Neuroophthalmologen ist bei
neuroophthalmologischen Symptomen daher durch-
aus wünschenswert. Dies gilt insbesondere auch für
die Kopfzwangshaltung, die bis zum Beweis des Ge-
genteils okulären Ursprungs ist.
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